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pie  chronique  progressive  et  irréversible,  dont  la  médiane
e  survie  ne  dépasse  pas  trois  ans  [1].  Elle  représente,
n  fréquence  et  en  gravité,  la  première  des  pneumopa-
hies  interstitielles  idiopathiques,  dont  la  classiﬁcation  vient
’être  mise  à  jour  [2].  Bien  que  la  FPI  soit  rare  [3], son
ncidence,  sa  prévalence  et  sa  mortalité  spéciﬁque  sont  en
ugmentation  [4—7],  multipliant  les  difﬁcultés  auxquelles
ont  face  les  patients  et  les  médecins.  Les  recommandations
nternationales  sur  la  FPI,  initialement  publiées  en  2000  [8]
t  mises  à  jour  en  mars  2011  [9]  de  fac¸on  conjointe  par  plu-
ieurs  sociétés  savantes  internationales  (American  Thoracic
ociety,  European  Respiratory  Society,  Japanese  Respiratory
ociety,  Latin  American  Thoracic  Association),  ont  repré-
enté  un  progrès  décisif  pour  uniformiser  les  modalités  du
iagnostic  de  la  maladie  et  guider  sa  prise  en  charge,  en
’appuyant  sur  toutes  les  données  disponibles  et  en  asso-
iant  à  chaque  recommandation  un  niveau  de  preuve  selon
ne  méthodologie  rigoureuse  (processus  GRADE).
Pourquoi,  si  des  recommandations  internationales  sont
éjà  disponibles,  était-il  nécessaire  d’établir  des  recom-
andations  franc¸aises  ?  Trois  raisons  principales  peuvent
tre  énoncées  :
depuis  la  publication  de  2011  [9],  les  résultats  de  plusieurs
essais  internationaux  conduisant  à  modiﬁer  les  pratiques
ont  été  publiés  ou  présentés  lors  de  congrès  internatio-
naux  ;  une  mise  à  jour  des  recommandations  était  donc
déjà  nécessaire,  processus  qui  nécessite  une  collaboration
internationale  consommatrice  de  temps  ;
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sur  le  territoire  franc¸ais depuis  octobre  2012,  alors
que  les  recommandations  internationales  (établies  anté-
rieurement)  ne  recommandaient  pas  son  usage  ;
enﬁn  et  surtout,  les  recommandations  internationales  uti-
lisent  une  formulation  souvent  doublement  négative  qui
n’est  pas  aisément  traduite  en  langage  pratique  pour  la
décision  médicale  (weak  negative  recommendations).
Lors  d’une  enquête  sur  les  pratiques  de  prise  en  charge
e  la  FPI  réalisée  auprès  de  509  pneumologues  exerc¸ant
ur  le  territoire  de  la  France  métropolitaine  et  de  modes
’exercice  variés,  l’une  des  principales  attentes  exprimées
ar  les  pneumologues  concernait  la  mise  à  disposition  de
ecommandations  pratiques  de  prise  en  charge,  rédigées  en
angue  franc¸aise  (V.  Cottin  et  al.,  soumis  pour  publication).
Les  recommandations  franc¸aises  pour  la  prise  en  charge
e  la  FPI  sont  publiées  dans  ce  numéro  de  la  Revue  des
aladies  Respiratoires  [10].  Le  processus  d’élaboration
e  distingue  des  autres  recommandations  de  la  Société
e  pneumologie  de  langue  franc¸aise  (SPLF)  à  plusieurs
itres.  L’initiative  d’établir  des  recommandations  revient
 un  groupe  de  coordination  émanant  du  centre  de  réfé-
ence  (Lyon)  et  des  centres  de  compétences  des  maladies
ulmonaires  rares.  Le  conseil  scientiﬁque  de  la  SPLF  a
nsuite  émis  un  avis  sur  la  pertinence,  la  rédaction,  la
éthode  d’élaboration,  et  après  rédaction  du  document,
’applicabilité  des  recommandations,  puis  les  a  adop-
ées.  Le  document  a  été  rédigé  en  respectant  les  règles
’élaboration  des  « bonnes  pratiques  cliniques  » selon  la
éthode  des  « recommandations  pour  la  pratique  clinique  »
e  la  Haute  Autorité  de  santé  [11].  Pour  chaque  question

























posée,  la  formulation  des  recommandations  inclut  des
termes  qui  intègrent  la  force  de  la  recommandation,
elle-même  représentant  une  synthèse  du  niveau  de  preuve,
de  consensus,  et  du  bénéﬁce  pour  le  patient,  de  l’approche
diagnostique  ou  de  l’efﬁcacité  thérapeutique.  Le  groupe
de  relecture  a  inclu  des  pneumologues  de  tous  modes
d’exercice,  ainsi  que  des  radiologues  et  des  anatomo-
pathologistes.  Ce  processus  relativement  complexe  avec
des  étapes  multiples  s’est  déroulé  en  une  durée  totale
de  moins  d’un  an,  permettant  de  mettre  rapidement  à  la
disposition  des  pneumologues  un  texte  actualisé  et  pratique.
Nous  espérons  que  ces  recommandations  répondront  à
la  plupart  des  questions  pratiques  que  chaque  clinicien
se  pose  lorsqu’il  prend  en  charge  un  patient  atteint  de
FPI.  Certaines  questions  restent  nécessairement  en  suspens,
comme  dans  tout  document  de  ce  type.  L’une  des  limites  des
recommandations  thérapeutiques  est  par  exemple  qu’elles
concernent  des  patients  dont  le  diagnostic  de  FPI  est  for-
mel  :  comment  alors  prendre  en  charge  un  patient  atteint  de
FPI  probable  ou  même  possible  selon  les  recommandations
actuelles  ?  Certaines  questions,  pourtant  pertinentes,  n’ont
pas  été  abordées  dans  le  document  par  manque  de  don-
nées  ou  insufﬁsance  de  consensus  :  par  exemple,  comment
favoriser  le  diagnostic  plus  précoce  de  la  maladie  [12]  ?
Faut-il  (et  quand)  débuter  le  traitement  chez  un  patient
asymptomatique  atteint  d’une  FPI  dont  le  retentissement
fonctionnel  est  minime  ?  Par  ailleurs,  ces  recommandations
ne  sont  pas  forcément  applicables  aux  pratiques  d’autres
pays  francophones,  dont  les  autorisations,  réglementations,
et  la  disponibilité  des  traitements  ne  sont  pas  identiques.
Malgré  les  progrès  thérapeutiques,  et  notamment  la
mise  à  disposition  des  pneumologues  et  des  malades  d’un
premier  médicament  ayant  l’autorisation  de  mise  sur  le
marché,  la  FPI  et  le  groupe  des  autres  pneumopathies  inter-
stitielles  idiopathiques  concentrent  encore  les  difﬁcultés
diagnostiques  et  thérapeutiques  [13,14].  Lors  de  la  seconde
journée  nationale  sur  la  FPI  organisée  le  20/9/2013  à  Paris
et  à  laquelle  ont  assisté  250  praticiens,  67  %  des  pneu-
mologues  ont  estimé  que  le  traitement  médicamenteux
serait  le  domaine  des  recommandations  nécessitant  le  plus
rapidement  une  mise  à  jour.  En  effet,  durant  l’année
2014  seront  connus  les  résultats  de  trois  grands  essais  thé-
rapeutiques  sur  la  FPI,  susceptibles  de  modiﬁer  à  nouveau
les  pratiques  dans  les  prochaines  années  (essai  PANTHER
avec  la  N-acétyl-cystéine  ;  essai  INPULSIS  avec  le  ninté-
danib  ;  essai  ASCEND  avec  la  pirfénidone).  Des  progrès
rapides  concernent  l’approche  diagnostique,  les  comor-
bidités,  la  physiopathologie  [15,16]  et  en  particulier  la
génétique  [17],  la  prise  en  charge  des  symptômes,  et
la  conduite  des  traitements  non  médicamenteux  [18,19].
Gageons  que  les  recommandations  franc¸aises  devront  être
revues  régulièrement  pour  tenir  compte  des  commentaires
des  pneumologues,  et  surtout  mises  à  jour,  dans  l’intérêt
optimal  de  la  prise  en  charge  des  patients.
Déclaration d’intérêtsV.  Cottin,  investigateur  principal  et/ou  membre  de  comi-
tés  (steering  committee,  advisory  committee)  d’essais
thérapeutiques  sur  la  ﬁbrose  pulmonaire  idiopathique.  Parti-
cipation  à  des  comités  scientiﬁques  sur  la  ﬁbrose  pulmonaire815
diopathique  et  ﬁnancement  de  participation  à des  congrès
ar  les  laboratoires  Actélion,  Boehringer  Ingelheim,  Gilead
t  Intermune.
B.  Crestani,  investigateur  dans  des  essais  thérapeu-
iques  dans  la  ﬁbrose  pulmonaire  idiopathique.  Subventions
e  recherche  provenant  du  laboratoire  Intermune  pour
on  unité  de  recherche.  Honoraires  en  tant  qu’orateur  ou
embre  de  conseil  scientiﬁque  pour  Boehringer  Ingelheim,
ntermune,  Sanoﬁ  Aventis.
D.  Valeyre,  investigateur  principal  et/ou  membre  de
teering  committees  des  essais  INSPIRE  et  CAPACITY  (Inter-
une)  ; BUILD  I  et  III  et  MUSIC  (Actelion)  et  BIBF
Boeringher-Ingelheim).  Participation  à des  comités  scien-
iﬁques  européen  ou  franc¸ais sur  la  ﬁbrose  pulmonaire
diopathique  soutenus  par  Intermune  et  Actélion.  Finance-
ents  de  déplacements  et  de  logement  dans  les  congrès  de
’ATS,  l’ERS  et  le  CPLF  par  différentes  compagnies.
B.  Wallaert,  Intermune  (symposium  au  CPLF,  investiga-
eur  d’essai  clinique  Pirfénidone),  laboratoire  Boehringer
investigateur  essai  clinique  BIBF),  laboratoire  Actélion
essai  clinique  MUSIC).
J-F.  Cordier,  investigateur  d’essais  thérapeutiques  sur  la
brose  pulmonaire  idiopathique,  rémunération  pour  présen-
ation  en  symposium  et  ﬁnancement  de  participation  à  des
ongrès  par  les  laboratoires  Boehringer  Ingelheim,  Gilead  et
ntermune.
éférences
[1] Mura M, Porretta MA, Bargagli E, et al. Predicting survival in
newly diagnosed idiopathic pulmonary ﬁbrosis: a 3-year pros-
pective study. Eur Respir J 2012;40:101—9.
[2] Travis WD, Costabel U, Hansell DM, et al. An ofﬁcial Ameri-
can Thoracic Society/European Respiratory Society statement:
update of the international multidisciplinary classiﬁcation of
the idiopathic interstitial pneumonias. Am J Respir Crit Care
Med 2013;188:733—48.
[3] Spagnolo P, du Bois R, Cottin V. Rare lung disease and orphan
drug development. Lancet Respir Med 2013;1:479—87.
[4] Coultas DB, Zumwalt RE, Black WC,  et al. The epidemio-
logy of interstitial lung diseases. Am J Respir Crit Care Med
1994;150:967—72.
[5] Navaratnam V, Fleming KM, West J, et al. The rising inci-
dence of idiopathic pulmonary ﬁbrosis in the UK. Thorax
2011;66:462—7.
[6] Gribbin J, Hubbard RB, Le Jeune I, et al. Incidence and morta-
lity of idiopathic pulmonary ﬁbrosis and sarcoidosis in the uk.
Thorax 2006;61:980—5.
[7] Nalysnyk L, Cid-Ruzafa J, Rotella P, et al. Incidence and preva-
lence of idiopathic pulmonary ﬁbrosis: review of the literature.
Eur Respir Rev 2012;21:355—61.
[8] American thoracic society. Idiopathic pulmonary ﬁbrosis:
diagnosis and treatment. International consensus statement.
American Thoracic Society (ATS), and the European Respiratory
Society (ERS). Am J Respir Crit Care Med 2000;161:646—64.
[9] Raghu G, Collard HR, Egan JJ, et al. An ofﬁcial ats/ers/jrs/alat
statement: idiopathic pulmonary ﬁbrosis: evidence-based gui-
delines for diagnosis and management. Am J Respir Crit Care
Med 2011;183:788—824.
10] Cottin V, Crestani B, Valeyre D, et al. Recommandations
pratiques pour le diagnostic et la prise en charge de la
ﬁbrose pulmonaire idiopathique. Élaborées par le centre natio-
nal de référence et les centres de compétence pour les










(V. Cottin)16  
pneumologie de langue franc¸aise. Rev Mal Respir 2013;30:10
[doi:1016/j.rmr.2013.09.007].
11] Élaboration de recommandations de bonne pratique.
Méthode. « recommandations pour la pratique clinique »
http://www.has-sante.fr/portail/upload/docs/application/
pdf/2011-01/guide methodologique recommandations pour
la pratique clinique.pdf, accès 1er juin 2012.
12] Cordier JF, Cottin V. Neglected evidence in idiopathic
pulmonary ﬁbrosis: from history to earlier diagno-
sis. Eur Respir J 2013;42:916—23, http://dx.doi.org/10.
1183/09031936.00027913.
13] Wells AU. Managing diagnostic procedures in idiopathic pulmo-
nary ﬁbrosis. Eur Respir Rev 2013;22:158—62.
14] Behr J. Evidence-based treatment strategies in idiopathic pul-
monary ﬁbrosis. Eur Respir Rev 2013;22:163—8.
15] Richeldi L, Collard HR, du Bois RM, et al. Mapping the future
for pulmonary ﬁbrosis. Eur Respir J 2013;42:230—8.
16] Wuyts WA, Agostini C, Antoniou KM, et al. The pathoge-
nesis of pulmonary ﬁbrosis: a moving target. Eur Respir J
2013;41:1207—18.
17] Spagnolo P, Luppi F, Cerri S, et al. Genetic testing in diffuse
parenchymal lung disease. Orphanet J Rare Dis 2012;7:79.
18] Huppmann P, Sczepanski B, Boensch M, et al. Effects of inpa-
tient pulmonary rehabilitation in patients with interstitial lung
disease. Eur Respir J 2013;42:444—53.
19] Tzouvelekis A, Ntolios P, Bouros D. Stem cell treatment for
chronic lung diseases. Respiration 2013;85:179—92.Éditorial
V.  Cottina,∗,  B.  Crestanib,  D.  Valeyrec,
B.  Wallaertd,  J.-F.  Cordiera
a UMR 754, service de pneumologie, hôpital
Louis-Pradel, centre de référence national des
maladies pulmonaires rares, université
Claude-Bernard Lyon 1, université de Lyon,
hôpitaux de Lyon, 28, rue du Doyen-Jean-Lépine,
69677 Lyon, France
b Centre de compétences pour les maladies
pulmonaires rares, hôpital Bichat, 46, rue
Henri-Huchard, 75877 Paris cedex 18, France
c Centre de compétences pour les maladies
pulmonaires rares, hôpital Avicenne, université
Paris 13, Sorbonne Paris Cité, AP—HP,
93009 Bobigny cedex, France
d Centre de compétences pour les maladies




Adresse e-mail : vincent.cottin@chu-lyon.frDisponible sur Internet le 9 novembre 2013
Rec¸u le 1er octobre 2013 ;
accepté le 2 octobre 2013
